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: sgorl.org/revista Resumen
O Sindrome de Susac (SS) é um sindrome raro degiialescon-

hecida. Foi descrito pela primeira vez por Johis@ac em 1979 e
Correo electrénico: caracteriza-se por uma microangiopatia que afestartariolas do

taorlgallega@gmail.com cérebro, retina e coclea, constituindo a triadeaziclassica de en-

cefalopatia subaguda, défice visual e surdez.
Apresentamos o caso clinico de uma doente comf&&mos uma
revisdo da literaturacerca do mesmo.
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Susac sydrome (SS) is a rare disease of unknovimiagi. It was

first described by John O. Susac in 1979. It issedlby a microan-
giopathy affecting the arterioles of the brain,im@tand cochlea,
giving the classical traid of subacute encephatppatisual loss
and sensorineural hearing loss.

The purpose of this article is to present a cagerteof SS and

made a review of the literature.

Keywords: Susac syndrome, encephalopatgnsorineural hearing
loss, retinal artery occlusion

Correspondencia:
Diana Cunha Ribeiro
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
Email: dianacunharibeiro@gmail.com

36



Acta Otorrinolaringol. Gallega 2013;6(1):36-41

Introduccion Caso Clinico
O Sindrome de Susac (SS) consiste na triade cliftulher de 31 anos, gravida de 13 semanas (gesta

ca de encefalopatia, retinopatia, e surdez neuros- para 1), que recorreu ao Servico de Urgéncia
sensorial. Trata-se de uma endoteliopatia autpsu) por quadro confusional de instalacdo subagu-
imune que afecta maioritariamente mulheres jata. A observacéo apresentava também diminuicdo
vens, entre os 20 e os 40 anos, embora 0s homefsSforca nos quatro membros, alteracdes da visdo e
também sejam afectados, numa faixa etaria que @ninuicao da acuidade auditiva instalada 2 meses
estende dos 7 aos 72 anos (3M:1H). John O. Susgftes, sem zumbidos ou alteracdes vestibulares as-
descreveu este sindrome em 1979, em duas doeBcijadas.

tes jovens, tendo sido descritos até entdo, c&rcaa histéria clinica, cerca de uma semana depois da
200 casos na literatura instalacdo da diminuicdo da acuidade auditiva, a
A patologia também foi descrita como Sindromeloente refere ter acordado um dia com a sensacéo
SICRET (small infarctions of cochlear, retinal ancje “visdo enevoada” bilateralmente, que reverteu
encephalic  tissue),  Sindrome  RED-Mespontaneamente durante a noite seguinte.
(retinopathy, encephalopaty, deafness and assoRiefere também, cerca de 3 semanas antes da vinda

ated micoangiopaty) e vasculopatia retinococleggo SU, um episédio stbito de mal-estar associado a

cerebral. vomitos e sensagdo de marcado desequilibrio e di-
Em geral, 0 SS € auto-limitado, flutuante € mongminuig&o da forga muscular dos membros inferio-
fasicd. res, que motivou avaliacdo obstétrica no Hospital

Se houver suspeita de SS, este deve ser confirmggr area de residéncia. Desde essa data o marido da
do pela Ressonancia Magnetica Cranio-Encefaligibente notou-a mais lentificada, confusa e com pe-
(RM-CE), fundoscopia e audiometria; a terapéuti-  rjodos de desorientacdo, apatia € menos reactiva e
ca imunossupressora e/ou antitrombotica deve sgdrticipativa nos eventos domésticos.
considerada como tratamento. Sem antecedentes pessoais relevantes.
A doenga é frequentemente subdiagosticada, seo exame objectivo no SU apresentava-se vigil,
do os achados muitas vezes interpretados corgglaborante e orientada no espaco e tempo, mas
esclerose multipla, surdez de etiologia autocom alguma lentificacédo e bloqueios de discurso.
imune, encefalomielite disseminada aguda\ excepcdo da diminuicdo da acuidade auditiva
doenca de Méniere ou até mesmo esquizofrenia.pjlateralmente, ndo apresentava outras alteracdes
dos pares cranianos. Nao apresentava nistagmo
espontaneo ou evocado. Apresentava hemiparésia
esquerda de predominio crural, com hiperreflexia
generalizada, reflexo cutaneo-plantar em extenséo

bilateral e marcha espastica.
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efectuados salientam-se:

A audiometria tonal (Fig. 1) revelou a presenca
uma hipoacusia neurossensorial ligeira bilateral
simétrica, com impedancias normais. Potenci:
Auditivos Evocados do Tronco Cerebral (PEATC

nao apresentou alteragcdes da morfologia e latén-

cias das curvas apresentadas. A doente recusou rea-

lizacdo de estudo videonistagmografico.
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Fig. 2 - Fundoscopia - apresentando manchas
algodonosas bilateralmente, assim como diversas

oclusdes arteriolares da retina.
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Fig. 1 —Audiograma tonal a entrada

Na RM-CE (Fig.3a e 3b) observaram-se “multiplos
ol focos de hipersinal em T2 e FLAIR, na substancia

branca supratentorial, periventricular e subcdrtica

envolvendo também o corpo caloso, sugestivas de

Realizou fundoscopia (Fig. 2) e retinografia que

lesdes vasculares isquémicas por compromisso mi-

revelaram vasos tortuosos, oclusdes arteriolares e _ .
. _ . . crocirculatério crénico.”
manchas algodonosas, mais acentuadas a direita.

RMN- Apresentacao
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Fig. 3a- RMN-CE a apresentacda-c)) revelando lesdes recentes chipersinalem T2/FLAIR nas re-
gides: lenticulo-capsulares (bilateralmente), talamo ventnedial e cingulo paramediano (esquérdo

assim como lesfes dispersasunbstancia branca supratentorial e cerebelas@o recentes
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RMN- 2 meses

d) FLAIR

Fig 3b - RMN-CE ap0s 2 meséd-f)) evolucao sequelar das lesdes anteriormente visualizadas; no-
vas lesdes a nivel subcortical frontal posteriosuperior esquerdo, e periventriculares esquerdas

com envolvimento do corpo caloso

A puncado lombar revelou liquor (LCR) com pleo+festacdes encefalopaticas e da acuidade visual, mas
citose e hiperproteinorréQUia. O estudo analiticmanutengéo (Com posterior agra\/amento) dos li-
alargado (incluindo hemograma, bioquimica, serqnjares auditivos (figura 4), encontrando-se a doen-

logias multiplas, estudo de autoimunidade, marcge sob adaptacdo protésica bilateral com bons gan-
dores tumorais, estudo molecular da trombofilighgs tonais e vocais.
factor reumatoide) revelou como alteracdes rele-
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36 (valor normal <12 mm/12h) e dislipidémia. ol =

Electroencefalograma (EEG) mostrou um |

“tracado globalmente lentificado, com lentificagac |
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oD
focal bitemporal de claro predominio direito, con **

esporadica difusdo a todo o hemisfério”. O Eco-

] ~ Fig. 4- Audiograma tonal, 6 meses apdés o diagnos-
doppler carotideo e vertebral ndo apresentou alte-g g P g

- tico
racoes.

Recentemente abandonou o seguimento clinico e

Perante a triade de encefalopatia subaguda, surdez

. o . . t[atamento meédico, tendo optado por terapéutica
neurossensorial e diminuicdo da acuidade visual,

associada aos exames complementares de digg-m eopata.
nostico realizados, foi colocada a hipétese de Sin-
drome de Susac, tendo a doente iniciado corticote-
rapia e posteriormente imunoglobulina humana

(IglV) e anticoagulante, com melhoria das mani-
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Discusién todas as frequéncias meses ap0s terapéutica inten-

A efiologia do SS é ainda desconhecida. 8va, sugerindo também a possibilidade de etiolo-

. - . L .__gia retrococlear.
diagnostico é clinico e baseado na trlaoge

caracterizada por diminuicdo da acuidade visua audiograma tonal deve ser sempre realizado por-
surdez neurossensorial e encefalopatia, dyg@e os sintomas neuroldgicos podem mascarar a
representa a consequéncia de uma microangiopgigdda auditiva aguda. A surdez varia no seu grau
oclusiva de vasos cerebrais, vasos da retina,nglo de moderado a profundo, podendo o implante

cocleares. O atraso no diagndstico € frequenggclear ser uma hipétese a considerar, no ultimo

dada a auséncia da triade complat iniciq casd.

acrescendo o facto de o quadro encefalopatico

. iy .. Alguns doentes sofrem uma rapida evolugéo para
poder mascarar 0s sintomas auditivos e visuais.

. surdez enquanto outros recuperam completamente.
O caso que reportamos teve como primeira mani-

. . ~ . Sintomas vestibulares tais como vertigem, ataxia,
festacdo, a instalacdo de surdez neurossensorial.

dificuldades na marcha podem ser causados por
Perante uma doente com surdez neurossensorial

. . . _ .envolvimento periférico ou central, pelo que o es-
progressiva bilateral, particularmente em idade jo-

. : ., .tudo do sistema vestibular podera ser incluido na
vem e adulta, devem considerar-se no diagndstico

. . , . . L investigacdo diagnéstitaO nistagmo quando pre-
diferencial, varias entidades clinicas, nomeadamen- gac g g 9 P

- : ._sente, encontra-se provavelmente relacionado com
te causas genéticas, autoimunes, vasculares, infec-

. et H]icroenfartes dos canais semicirculéres
ciosas, como por exemplo neurosifilis ou doenca de

Lyme, tumorais, ototdxicas, entre outras, que pas manifestagdes oftalmolégicas do SS resultam
deréo ser excluidas apds a realizagdo de uma bate-mdltiplas oclusdes arteriolares retinianas, que
ria de exames complementarés conduzem a diminuigdo da acuidade visual unilate-
Nos casos publicados, demonstrou-se predominaat ou bilateralmente. Lesdes ao nivel do polo pos-
temente hipoacusia neurossensorial aguda ou suedior do olho, particularmente ao nivel da macula
guda, unilateral ou bilateral, assimétrica, e p@odem causar perda de visdo acentuada, enquanto
vezes associada a zumbido oclusdes arteriolares periféricas podem ser assinto
A audiometria tonal demonstra um envolvimentmaticas. Estas alteracdes podem ser observadas
das frequéncias baixas e médias, correspondendgediante fundoscopia ou angiografia retiniana por
lesBes ao nivel da espira apical da c@ej ob- fluoresceina.

servado em bidpsias cocleares, sendo também fre-

_ A RM-CE ¢é o exame imagioldgico de eleiadio
guentemente reportado envolvimento de todas as

. . .. . . se verificando correlacdo clinica estrita entre o
frequéncias, com dificuldades de discriminacdo vo-

| grau de encefalopatia e o niumero de les6es encon-
cal.

tradas'. Os achados imagioldgicos demonstram
Bateman et dle Saw et af apresentam casos em

_ . _ alteracOes tipicas (mas nao patognomonicas) do
que se documenta a deterioragdo progressiva de
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